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L e syndrome de Gougerot-Sjogren 
est une maladie auto-immune 
systemique se caracterisant par 
une infiltration lymphoide des glandes 
exocrines, principalement salivaires et 
lacrymales, responsable d’un tarisse- 
ment de leurs secretions. Cependant, il 
ne se limite pas a un syndrome sec isole 
et, plus de 2 fois sur 3, il s’associe a des 
manifestations extraglandulaires, parfois 
graves, susceptibles de mettre en jeu le 
pronostic vital. Ces manifestations extra- 
glandulaires peuvent reveler la maladie 
ou survenir au cours de Revolution, par- 
fois 10, 20 ans ou plus apres le diag- 
nostic. A cote du syndrome sec et des 
manifestations systemiques, le dernier 
element du trepied symptomatique est la 
fatigue dont se plaignent tres souvent 
ces patients. Il n’y a aucune correlation 
entre les severites de ces trois elements, 
dans certains cas les manifestations sys- 
temiques sont au premier plan de la 
symptomatologie, alors que dans d’autres 
cas le syndrome sec et la fatigue resu- 
ment l’essentiel des plaintes du patient. 

Circonstances de decouverte 

L’attention est d’emblee attiree 
vers les glandes exocrines 

Dans les cas les plus simples, l’attention 
est d’emblee attiree vers les glandes exo- 
crines en raison de signes fonctionnels de 
secheresse buccale et oculaire ou par la 


survenue d’episodes de tumefaction des 
glandes salivaires principales et notam- 
ment par des poussees de parotidite. 

Xerophtalmie 

Le patient se plaint d’une sensation de 
corps etranger, de sable intra-oculaire et 
de photophobie, parfois de brulures oph- 
talmiques, la frequence de clignement 
est augmentee. Les formes plus severes 
peuvent etre responsables de conjoncti- 
vites recidivantes. L’hyposecretion lacry- 
male peut conduire a des complications 
ophtalmologiques : blepharites, ou plus 
graves, telles les ulcerations de la cornee, 
voire une perforation corneenne. 

Bien que manquant de specificite, le 
test de Schirmer peut etre realise au 
cabinet du medecin, il est considere 
comme pathologique si moins de 5 mm 
de la bandelette ont ete humectes au 
bout de 5 minutes. 

Xerostomie 

Elle se manifeste par une sensation de 
bouche seche, pateuse genant parfois 



FIGURE 1 


Langue seche. 


l’elocution ou la deglutition des aliments 
secs. Elle oblige le patient a la prise repe- 
tee de gorgees de liquide au cours de la 
journee, et meme parfois la nuit. Elle 
peut etre douloureuse avec brulures buc- 
cales ou linguales, notamment lors de la 
prise d’aliments epices. A l’examen 
(fig. 1), les muqueuses sont ternes, la 
langue souvent depapillee, lisse, vernis- 
see. Cette hyposecretion salivaire est 
responsable de caries, parfois de stoma- 
tit e ou de candidose buccale. 

La mesure du debit salivaire permet 
d’objectiver en consultation cette xero- 
stomie : elle consiste a recueillir la salive 
dans un verre gradue ; le debit salivaire 
est pathologique en dessous de 1,5 mL a 
15 minutes. 

Tumefactions glandulaires 

L’infiltration lymphocytaire des glandes 
exocrines peut s’exprimer cliniquement 
par la survenue d’episodes de fluxion des 
glandes salivaires principales (fig. 2) : 
parotide et/ou sous-maxillaire, plus rare- 
ment glandes lacrymales (syndrome de 
Mikulicz). Ces poussees de parotidite 
peuvent etre revelatrices de la maladie ou 
survenir au cours de Revolution. Chro- 
niques ou au contraire survenant par 
poussees successives, elles sont parfois 
tres volumineuses et douloureuses. Elles 
sont un temoin d’evolutivite de la maladie, 
et concernent 20 a 40 % des patients. 12 

Si une sialographie est realisee, elle 
montre des sialectasies avec un aspect 
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FIGURE 2 


Tumefaction parotidienne. 



« boule de gui ». 



microponctue ou pseudo-kystique de la 
glande (fig. 3). Cet examen est de plus en 
plus remplace par la sialo-IRM (imagerie 
par resonance magnetique) , moins inva- 
sive, de bonne specificite 3 et qui permet, 
en outre, de detecter une eventuelle evo- 
lution lymphomateuse. L’ examen est done 
souvent realise en pratique dans le bilan 
d’une parotidite devolution chronique. 

Une manifestation systemique 
est au premier plan 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren 
peut se reveler par une manifestation 
systemique, rendant le diagnostic plus 
difficile, souvent pose plusieurs annees 
apres le premier symptome. 4 II peut s’agir 
d’un tableau de polyarthrite non erosive, 
d’un phenomene de Raynaud d’appari- 
tion recente, de signes de vascularite 
avec purpura vasculaire, ou de manifes- 
tations neurologiques peripheriques ou 
centrales. Ces manifestations syste- 
miques peuvent preceder de plusieurs 
annees les premiers signes fonctionnels 
du syndrome sec. 

La maladie est latente, 
sa decouverte peut etre fortuite 

Enfin, la maladie peut etre totalement 
latente et decouverte de fagon fortuite 
en presence d’une anomalie biologique, 
notamment d’une elevation de la vitesse 
de sedimentation en rapport avec une 


hypergammaglobulinemie polyclonale 
retrouvee a l’electrophorese des pro- 
teines. 

Manifestations systemiques 

Frequentes, parfois graves, elles concer- 
ned environ 70 % des patients. Tres sche- 
matiquement, elles sont la consequence 
de deux types de mecanisme physiopa- 
thologique : extension de l’infiltrat lym- 
phocytaire a d’autres epitheliums, mani- 
festations dites extra-epitheliales avec 
notamment lesions de vascularite. 

Fatigue 

Elle est particulierement frequente au 
cours du syndrome de Gougerot-Sjogren, 
et touche jusqu’a 2 tiers des patients. 6 
Elle participe a l’alteration de la qualite 
de vie. Son mecanisme est encore impre- 
cis, mais la fatigue n’est pas correlee a la 
severite systemique de la maladie. 

Manifestations articulaires 

Ce sont sans doute les plus frequentes 
des manifestations extraglandulaires, 
elles touchent 40 a 50 % des patients. 
Dans la majorite des cas, il s’agit d’une 
polyarthrite touchant les articulations 
distales de fagon bilaterale et symetrique, 
mais sans evolution erosive (sauf en cas 
de polyarthrite rhumatoide associee). 
Elles doivent etre distinguees des arthro- 
myalgies diffuses, de type fibromyalgique 


qui sont loin d’etre exceptionnelles au 
cours du syndrome de Gougerot-Sjogren. 

Phenomene de Raynaud 

II peut reveler le syndrome de Gouge- 
rot-Sjogren, et s’observe chez environ 
30 % des patients. Dans la plupart des 
cas, il est d’apparence banale et sans ele- 
ment de gravite, sauf en cas de cryoglo- 
bulinemie, ou il peut alors se compliquer 
de gangrene digitale. 

Vascularite systemique 

Cette complication est l’une des plus 
graves du syndrome de Gougerot-Sjogren : 
elle peut se limiter a un purpura vascu- 
laire evoluant par poussees (fig. 4). Le 
purpura s’observe, en regie generale, en 
cas d’hypergammaglobulinemie de taux 
eleve (purpura hyperglobulinemique de 
Waldenstrom). Dans d’autres cas, la vas- 
cularite peut etre beaucoup plus severe 
avec purpura necrotique, mononevrite 
multiple, et parfois nephropathie glome- 
rulaire. Dans la plupart des cas, ces vascu- 
larites graves sont la consequence d’une 
cryoglobuline mixte. 6 

Atteinte neurologique 

L’atteinte du systeme nerveux periphe- 
rique concerne 10 a 30 % des patients. 1,7 
La polyneuropathie axonale sensitivo- 
motrice est la plus frequente, avec une 
expression sensitive predominante a type 
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FIGURE 5 


Mononevrite multiple: 
amyotrophie des espaces interosseux. 




cryoglobulinemie. Gougerot-Sjogren. 


de paresthesie des extremites. Plus rare- 
ment, on peut observer une neuronopa- 
thie sensitive pure avec abolition des 
reflexes osteotendineux et atteinte du 
systeme nerveux autonome avec pupille 
d’Adie. La mononevrite multiple s’ob- 
serve en regie en cas de cryoglobulinemie 
(fig. 5 et 6). Parfois, les nerfs craniens 


sont touches, notamment les V, VII et VIII. 

La frequence de l’atteinte du systeme 
nerveux central est tres diversement 
appreciee selon le mode de recrutement 
des patients. Elle est tres probablement 
rare, touchant moins de 5 % des patients. 1 
Elle peut etre diffuse, a forigine de trou- 
bles cognitifs, de manifestations psychia- 


MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES CENTRALES 


Diffuses 

Focales ou multifocales 

• Meningo-encephalite 

• Troubles cognitifs, demence 

• Epilepsie 

• Manifestations psychiatriques 

• Type accident vasculaire cerebral 

• Type sclerose en plaques 

• Myelites aigues 

• Myelites chroniques 

• Nevrites optiques 

• Syndromes extrapyramidaux 


MANIFESTATIONS PULMONAIRES DU SYNDROME DE GOUGEROT-SJOGREN 


Atteinte des voies 
aeriennes 

Pneumonies 
interstitielles diffuses 

Atteinte 

lymphoproliferative 

Divers 

• Tracheite seche, 
toux 

• Atteinte 

des petites voies 
aeriennes 
et panbronchiolite 

• Pneumonie 
interstitielle 
non specifique 

• Pneumonie 
interstitielle usuelle 

• Pneumonie organisee 

• Kystes ou bulles 
pulmonaires diffuses 

• Bronchiolite folliculaire 

• Pneumonie interstitielle 
lymphocytaire 

• Pseudo-lymphome 

• Granulomatose 
lymphomatoide 

• Lymphome non 
hodgkinien de type B 

• Amylose 
pulmonaire 

• Vascular ite 

et hypertension 

arterielle 

pulmonaire 

• Atteinte pleurale 


D’apres la ref. 10. 


triques, de meningo-encephalites, ou 
focale ou multifocale, realisant des 
tableaux de pseudo-sclerose en plaques 
(tableau 1). Des cas de myelite trans- 
verse aigue ou chronique (fig. 7), de 
nevrite optique, de syndromes extrapyra- 
midaux ont egalement ete decrits. 8 

Atteinte pulmonaire 

Elle concerne environ 10 % des patients 
(tableau 2). La tracheobronchite et le 
syndrome obstructif des petites voies 
aeriennes sont la consequence directe de 
fexocrinopathie. Elle se manifeste par 
une toux seche, une hypersensibilite 
bronchique et des infections broncho- 
pulmonaires recidivantes. 

Une pneumopathie interstitielle peut 
egalement s’observer, de differents types 
histologiques : pneumopathie intersti- 
tielle non specifique, pneumopathie 
interstitielle usuelle, pneumopathie 
interstitielle lymphocytaire avec parfois 
une evolution vers une maladie kystique 
pulmonaire, ou enfin pneumonie organi- 
ses qui a la particularite d’etre tres cortico- 
sensible. Des localisations pulmonaires 
de lymphome ou d’amylose ont egale- 
ment ete rapportees. 8,9 

Atteinte renale 

Elle est rare et ne concerne qu’environ 
5 % des patients. II s’agit dans la grande 
majorite des cas d’une nephropathie 
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CIRCONSTANCES DE DECOUVERTE 
DU SYNDROME DE GOUGEROT- 
SJOGREN (en dehors du syndrome 
sec oculo-buccal) 



interstitielle, consequence de l’infiltra- 
tion lymphocytaire du tissu renal. Son 
expression la plus frequente est une aci- 
dose tubulaire distale, parfois compli- 
quee d’hypokaliemie severe, de nephro- 
calcinose et d’insuffisance renale. 10 La 
encore, cette complication s’observe 
chez les patients ayant une hypergam- 
maglobulinemie de taux eleve. 

Des adenopathies superficielles peu- 
vent etre retrouvees a l’examen clinique 


chez environ 10 % des patients. Elies sont 
souvent la consequence d’une hyperpla- 
sie folliculaire banale mais doivent faire 
craindre la survenue d’un lymphome. 

Anomalies biologiques 

II n’est pas exceptionnel d’arriver au dia- 
gnostic de syndrome de Gougerot-Sjogren 
par le biais d’une anomalie biologique. 
C’est notamment le cas lorsqu’on decou- 
vre a l’electrophorese des proteines une 
hypergammaglobulinemie polyclonale, 
parfois a taux tres eleve. Celle-ci entraine 
une elevation de la vitesse de sedimenta- 
tion alors que la maladie est en elle-meme 
rarement inflammatoire, et que la pro- 
teine C-reactive est le plus souvent nor- 
male. Une telle hypergammaglobulinemie 
chez une femme d’une cinquantaine d’an- 
nees doit faire evoquer l’hypothese d’un 
syndrome de Gougerot-Sjogren et faire 
rechercher les signes cliniques evocateurs 
de la maladie ainsi que ses marqueurs bio- 
logiques, notamment les anticorps antinu- 
cleaires de type anti-SSA et SSB. 

Conclusion 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren est 
rapidement evoque en presence de 
signes d’atteinte des glandes salivaires et 
lacrymales : syndrome sec, poussee de 
parotidite, mais la maladie peut etre 
decouverte egalement a l’occasion de 
manifestations systemiques diverses 
dont certaines peuvent etre graves et 
redoutables (tableau 3) . II faut dans ces 
circonstances penser systematiquement 


au syndrome de Gougerot-Sjogren si l’on 
veut raccourcir les delais diagnostiques 
qui restent encore tres longs. • 


P.-Y. Hatron declare avoir ete pris en charge (transport, 
hotel, repas) a I’occasion de congres par LFB. 


summary Sjogren’s syndrome: diagnosis 
and systemic manifestations 

Sjogren’s syndrome is an autoimmune exocrinopathy 
characterized by keratoconjunctivis sicca, xerostomia and 
immune-inflammatory systemic manifestations. The 
diagnosis is easy to establish when the patient presents 
with sicca complex as a main symptom, or recurring 
attacks of parotitis. However, it is way more complex when 
the disease begins with extraglandular features, such as 
non erosive polyarticular arthritis, Raynaud’s phenomenon, 
peripheral or central nervous system involvement, kidney 
disease or interstitial pneumonary disease, or even 
vasculitis. In such circumstances, diagnosis is often 
delayed several years. 

resume Circonstances de decouverte 
et manifestations systemiques 
du syndrome de Gougerot-Sjogren 

Le syndrome de Gougerot-Sjogren est une exocrinopathie 
auto-immune caracterisee par I’association d’une kerato- 
conjonctivite seche, d’une xerostomie et de manifestations 
systemiques de nature immuno-inflammatoire. Le 
diagnostic est facilement evoque lorsque le syndrome sec 
est au premier plan de la symptomatologie, ou en presence 
de poussees recidivantes de parotidite, mais il est 
beaucoup plus difficile quand la maladie se revele par une 
manifestation extraglandulaire: polyarthrite non erosive, 
phenomene de Raynaud, atteinte neurologique 
peripherique ou centrale, nephropathie ou pneumopathie 
interstitielles, ou encore vascularite. Dans ces 
circonstances, le diagnostic est souvent retarde de 
plusieurs annees. 
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